Originalarbeit - Original Article

Chirurgische
Gastr oenterolome

mit interdisziplinaren Gesprachen

F. Holzinger
H. U. Baer
Ch. Maurer
M. W. Biichler

Klinik fiir Viszerale und Transplantations-
chirurgie, Inselspital, Bern, Schweiz

Chir Gastroenterol 1996:12:146-151

Adultes polyzystisches Leberleiden:
Resultate und Verlauf nach
chirurgischer Resektions-Fenestrations-
Behandlung

Schliisselworter
Adulte polyzystische Lebererkrankung: chirurgische
Behandlung, Reresektion

Zusammenfassung

Die adulte polyzystische Lebererkrankung (APLD) ist charakte-
risiert durch multiple zystische Leberverinderungen, welche im
allgemeinen zusammen mit einer autosomal dominanten polyzy-
stischen Nephropathie (APKD) auftreten. Als Symptome der
APLD werden abdominelle Schmerz- und Drucksensationen,
Vollegefiihl, Nausea, Dyspnoe bis hin zum Leberversagen gefun-
den. Die Behandlung und der Verlauf von 10 Patienten mit sym-
ptomatischer APLD seit 1987 wird aufgezeigt. Acht Patienten mit
massiver Hepatomegalie und Kompressionssymptomen bei
APLD wurden chirurgisch therapiert. Als Operationsverfahren
haben wir eine Kombination von Resektion und Fenestration zur
Verkleinerung der Zystenmasse verwendet. Bei allen operierten
Patienten wurde mindestens die zystische Masse entsprechend
dreier befallener Lebersegmente reseziert. Drei Patienten zeigten
im spiiteren Verlauf ein Rezidiv der APKD mit erneuter Sympto-
matik, wobei bei einem dieser Patienten 4 Jahre nach Operation
eine Zweitresektion der Leber nétig wurde. Von den 8 operierten
Patienten wurden 5 symptomfrei. Der Einsatz der Chirurgie im
Sinne der Resektions-Fenestrations-Behandlung bei symptomati-
scher APKD kann als sinnvolle Therapie mit langfristiger Er-
folgsaussicht von iiber 50% der betroffenen Patienten angesehen
werden.
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Summary

Adult polycystic liver disease (APLD) is characterized by multi-
ple diffuse cystic lesions of the liver, usually in association with
polycystic kidney disease (APKD). Symptoms range from abdo-
minal pressure and pain sensation, early satiety, dyspnoea to fatal
liver failure. Treatment and postoperative course of 10 patients
with symptomatic APLD treated since 1987 are analysed. Eight
patients with massive hepatomegaly and compression symptoms
underwent resection and fenestration to debulk the cystic liver
mass. At least 3 liver segments with polycystic changes were re-
sected. Three patients developed a recurrence of symptoms due to
new polycystic mass formation. One patient had to be resected due
to intolerable symptoms. Five of the 8 resected patients are sym-
ptom-free. Surgical treatment with resection/fenestration is con-
venient in symptomatic APLD with long-standing positive out-
come in over 50% of treated patients.

Einleitung

Die adulte polyzystische Lebererkrankung (APLD) ist eine auto-
somal dominante Erkrankung des Leberparenchyms, bei der sich
die Leberzysten aus Fehlbildungen der Gallenginge entwickeln.
Es scheint heute als erwiesen, daf} diese Leberzysten Abkomm-
linge von «von-Meyenburg-Komplexen» sind [1-3]. Diese von-

Meyenburg-Komplexe stellen iiberzihlige intrahepatische Gal-
lengiinge dar, welche zu den groBeren Gallengiingen in den Por-
talfeldern keinen Anschluf finden und sich in einer normalen Le-
ber nach der Organogenese vollstindig zuriickbilden. Gelegent-
lich lassen sich die Leberzysten auch aus einer bilidren Fibro-
adenomatose herleiten [2]. Die Leberzysten liegen in den Portal-
feldern oder in ihrer unmittelbaren Niéhe, weisen ein einreihiges,
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sezernierendes kuboides Epithel auf und haben normalerweise
keinen Anschluf an das Gallengangssystem. Sie konnen jedoch
durch GroBenzunahme in dieses einbrechen [2]. Im Gegensatz zu
solitdren oder parasitiren Leberzysten tritt die APLD stets bilobir
auf [4]. Die Fehlbildungen der Gallenginge sind fast ausnahms-
los mit zystischen Mifbildungen in der Niere und mitunter auch
in der Milz, dem Pankreas und in anderen parenchymatosen Or-
ganen vergesellschaftet. Die Privalenz der Leberzysten ist alters-
abhiingig und erreicht 75-80% bei Patienten mit autosomal do-
minanter polyzystischer Nephropathie in der Altersgruppe iiber
60 Jahre [2, 5]. Dabei entwickeln sich die Leberzysten langsamer
als die Zysten in den Nieren [2]. Eine asymptomatische Leber-
vergroferung stellt meist das erste Kennzeichen der Erkrankung
dar. Die Diagnosestellung der APLD hat mit dem routineméaBigen
Einsatz der bildgebenden Verfahren wie Sonographie und Com-
putertomographie (CT) deutlich zugenommen, wenn auch die In-
zidenz des APLD mit 17 auf 10000 abdominellen Eingriffen klein
ist [6, 7]. In den meisten Fillen bleibt die Erkrankung auch in
ihrem weiteren Verlauf asymptomatisch. Da sich die Leberer-
krankung langsam und meist erst im fortgeschrittenen Alter ent-
wickelt, ist eine chirurgische Intervention im Bereich der Leber
nur in seltenen, symptomatischen Fillen nétig. In rund 20% der
Fille mit APLD treten deutliche Krankheitssymptome oder Kom-
plikationen auf, die ein therapeutisches Vorgehen notwendig ma-
chen [2, 8]. Unter diesen finden sich abdominelle Durckerschei-
nungen mit Vollegefiihl, Nausea, Dysphagie bis hin zur Dyspnoe.
Oft tritt durch die massive Hepatomegalie ein kosmetisch auffal-
lender und storender Tumor im rechten Hemiabdomen auf (Abb.
1). Daneben kénnen eine Rupturierung, Torquierung oder Infek-
tion der Leberzysten, intrazystische Hdmorrhagien oder Kom-
pressionserscheinungen mit Einflustauung im Bereich der Vena
cava inferior oder der Pfortader weitere Symptome der APLD dar-
stellen [4, 8-10]. Ein erhohtes Risiko fiir ein Cholangiokarzinom
konnte bisher nicht nachgewiesen werden, wenn auch in einer Au-
topsiestudie an 19 Fillen mit APLD bei 2 Fillen ein solches Kar-
zinom gefunden wurde [2].

Wir berichten iiber 10 Patienten mit symptomatischem APLD,
welche wir im Zeitraum von 1987 bis Ende 1994 behandelt und
nachkontrolliert haben. Die chirurgische Technik und die Resul-
tate unserer ersten 5 operierten Patienten wurden 1992 analysiert

[11].

Methodik

Patienten

Von 1987 bis 1994 wurden 10 Patienten mit symptomatischem APLD an
unserer Klinik behandelt und nachkontrolliert. Patienten mit solitdren oder
parasitiren Leberzysten wurden nicht in diese Studie aufgenommen. Bei
unseren Patienten handelte es sich um 9 Frauen und einen Mann im Alter
zwischen 34 und 70 Jahren bei einem mittleren Alter von 50,3 Jahren. Sie-
ben der 10 Patienten (70%) wiesen gleichzeitig eine polyzystische Nieren-
erkrankung auf. Die Diagnose einer APLD wurde jeweils histologisch ve-
rifiziert. Die klinisch erhobenen Befunde und die Symptome sind in Ta-
belle 1 aufgefiihrt. Alle in dieser Arbeit verwendeten Daten wurden pro-
spektiv ermittelt (klinische Untersuchung, abdominelle CT-Untersuchung,
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Abb. 1. 34jihrige Pa-
tientin mit APLD und
massiver Hepatome-
galie. Die Lebergren-
ze ist schwarz einge-
zeichnet. Die Leber
reicht bis ins kleine
Becken.

Tab. 1. Klinik und Befunde der 10 Patienten mit adulter polyzystischer
Lebererkrankung

Nr. Alter, Geschl. Symptome Befunde Organbefall
Jahre
1 41 w abdominelle Hepatomegalie Leber, Niere
Schmerzen V.-cava-Kom Mesenterium
Orthopnoe pression-
Beinodeme
2 46 0w abdomineller Druck Hepatomegalie = Leber
Dyspnoe Hiamorrhoiden
Vollegefiihl
3 34 w abdomineller Druck Hepatomegalie Leber, Niere
Bauchumfang Nephromegalie
Vollegefiihl Zwerchfell-
hochstand
4 40 w abdomineller Druck Hepatomegalie Leber, Niere
Ovarien
5 37 w abdomineller Druck Hepatomegalie Leber, Niere
Bauchumfang
6 6l w abdomineller Druck Hepatomegalie Leber
Dyspnoe Zystenblutung
Thoraxschmerz Zwerchfell-
hochstand
7 65 w Bauchumfang Hepatomegalie  Leber, Pan-
kreas
8 53 w abdominelle Hepatomegalie  Leber, Niere
Schmerzen
Vollegefiihl
Nausea
9 56 w abdomineller Druck Hepatomegalie Leber, Niere,
Bauchumfang Kollaterale, Pankreas
Aszites, Ikterus
10 70 m akutes Abdomen Hepatomegalie Leber, Niere

Andmie bei
Zystenblutung

intraoperativ erhobene Befunde). Die Nachkontrolldaten basieren auf Un-
tersuchungsergebnissen durch uns und die nachbehandelnden Hausirzte.
Eine CT-Kontrolluntersuchung wurde nach 6 Monaten oder beim Auftre-
ten neuer Symptome vorgenommen.

Chir Gastroenterol 1996:12:146-151 147



Therapeutisches Konzept

Prioperativ wurde bei allen Patienten eine CT-Untersuchung zur topogra-
phischen Darstellung der zystisch befallenen Lebersegmente bzw. -lappen
und zur prioperativen Resektionsplanung durchgefiihrt. Zusiitzlich fiihrten
wir bei allen Patienten eine zerebrale CT-Angiographie der Hirnarterien
zum Ausschluf} eines Hirnbasis-Arterienaneurysmas durch, welches bei ei-
nem Patienten gefunden werden konnte. Als chirurgisches Operationsver-
fahren wurde eine Kombination von offener Leberresektion mit transhe-
patischer Zystenfenestration zur Verkleinerung der zystischen Lebermas-
se verwendet [11-13] (Tab. 2). Bei allen operierten Patienten wurden min-
destens 3 zystisch befallene Lebersegmente reseziert. Mit der transhepati-
schen Fenestration erdffneten wir angrenzende, der Resektion oder Fene-
stration primér nicht zugiingliche Leberzysten, wenn immer moglich, in der
Tiefe. Die durch die Leberzysten verdringten Pfortaderiiste, Arterieniste
und Gallengiinge, die in den Zystensepten verlaufen, wurden geschont. Ab-
bildung 2 zeigt die Leberoberfliche vor Durchfiihrung einer Resektion/Fe-
nestration. Verbleibende Zystenrinder wurden elektrokoaguliert und mit
fortlaufender Naht versorgt sowie sichtbare Gallelecks umstochen. GrofB3e-
re resezierte Leberoberflichen wurden zu Beginn der Serie mittels Fibrin-
kleber verklebt (Tissucol®, Immuno, Wien, Osterreich), spiter mit dem Ar-
gon-Strahl-Koagulator (DELTAMED-ERBE, Winterthur, Schweiz) koa-
guliert. Um postoperative Fliissigkeitsverluste durch Fliissigkeitsabsonde-
rung der zuriickbleibenden Zystenepithelien zu minimieren, wurde bei al-
len Patienten auf die Einlage einer abdominellen Drainage verzichtet.
Ebenso wurden zur postoperativen Aszitesbehandlung ein Somatostatin-
Analogon [Octreotide (Sandostatin®), Sandoz, Basel, Schweiz; Dosierung:
3x 100 pg iiber 1 Woche] wie auch ein Aldosteron-Antagonist [Spirono-
lacton (Aldactone®), Searle SA, Aubonne, Schweiz; Dosierung: individu-
ell bis 3x 100 mg tiglich iiber 1-4 Wochen] eingesetzt.

Resultate

Wir haben die Patienten 1-8 mit symptomatischer APLD und
Kompressionssymptomen chirurgisch behandelt (Tab. 1). Bei al-
len 8 Patienten fand sich als gemeinsames Hauptsymptom eine
massive Hepatomegalie. Alle 8 Patienten zeigten eine normale
Leberfunktion. Patientin Nr. 9 lehnte vorerst einen operativen Ein-
griff ab und wurde in einem auswirtigen Spital mittels wieder-
holter Aszitespunktionen behandelt. In der Folge entwickelt sich
eine ansteigende, mechanisch bedingte Kompression der V.cava
inferior. Bei zunehmender Verschlechterung der klinischen Si-
tuation wurde uns die Patientin wieder zugewiesen, allerdings mit
bereits irreversibler Leberfunktionsstérung und wahrscheinlich

Tab. 2. Behandlungsdaten, Komplikationen, Verlauf

punktionsbedingt infiziertem Aszites. Somit kam ein resezieren-
des operatives Verfahren bei dieser Patientin nicht mehr in Frage.
Die Patientin verstarb im weiteren Verlauf an irreversiblem Le-
ber-Nieren-Versagen. Der zweite nichtoperierte Patient (Nr. 10)
zeigte bei bekannter APLD das klinische Bild eines akuten Ab-
domens mit gleichzeitig bestehender Blutungsanimie, wobei im
Magnetresonanztomogramm (MRT) eine intrazystische Himor-
rhagie nachgewiesen werden konnte. Der Patient zeigte unter Ga-
be von Erythrozytenkonzentraten und Frischplasma einen stabi-
len Verlauf, so daB kein notfallméBiges operatives Vorgehen notig
wurde. Im weiteren Verlauf ist der Patient symptomfrei geblie-
ben. Postoperativ erhielten alle 8 operierten Patienten einen Al-
dosteron-Antagonisten (Aldactone) sowie ein Somatostatin-Ana-
logon (Sandostatin), um die Bildung von Aszites an den freilie-
genden Zystenoberflichen zu minimieren. Gleichzeitig wurde ei-
ne Albuminsubstitutionstherapie bei tiefen Albuminwerten
durchgefiihrt sowie, falls notig, eine Diuretikamedikation [Furo-
semid (Lasix®), Hoechst, Frankfurt, Deutschland] eingesetzt. In
Tabelle 2 sind die postoperativ aufgetretenen Komplikationen,
Dauer des Spitalaufenthaltes sowie der Verlauf der Grundkrank-
heit summarisch dargestellt. Die Patientinnen Nr. 3 und 8 zeigten
im postoperativen Verlauf ein mit Aszitespunktion nachgewiese-
nes Galleleck, welches durch eine sonographisch gesteuerte per-
kutane Drainage behandelt wurde. Patientin Nr. 4 zeigte postope-
rativ eine signifikante Erhohung der Serum-Amylase, vereinbar
mit einer selbstlimitierenden Begleitpankreatitis. Die Hospitali-
sationszeit betrug median 17 (Extremwerte 10-24) Tage. Die
Nachbeobachtungszeit betrigt median 58 (Extremwerte 10-92)
Monate. In dieser Zeit ist bei 3 Patienten ein symptomatisches Re-
zidiv der APLD aufgetreten, und zwar nach 13, 22 und 38 Mona-
ten. Dies entspricht einer Rezidivquote von 37% und beweist die
hohe Regenerationsfihigkeit der zystischen Leber. Bei Patientin
Nr. 3 erreichte das Rezidiv die gleichen Ausmafe wie vor der Ope-
ration. Zusitzlich bestand eine kosmetisch stérende Vorwolbung
und Herniation im Narbenbereich, verursacht durch neue Zysten-
bildung (Abb. 3). Eine Zweitoperation mit erneuter Resektion/Fe-
nestration 4 Jahre nach dem ersten Eingriff mufte vorgenommen
werden. Unseres Wissens ist dies der zweite Fall einer Reopera-

Nr. Resektion,  Transfusion' Spitaldauer Komplikation Sympt. APLD-
(Segmente) Tage Rezidiv?
| 2,5,6,7,8 4 24 Aszites, Pleuraergul re, —:64
Pankreatitis
2 2,3.4 0 16 Aszites, Pleuraerguf re  —: 51
31.0pP 1,3,4,7,8 4 24 Aszites, Galleleck +:38
2.0P 4,5,6 2 13 Aszites
4 4,5.8 12 15 Aszites, Pleuraergubre, +:13
Wundserom
5 4,5,6 2 22 Aszites —:42
6 6,7.8 0 10 Aszites +:22
7 1,2,3,4b 4 12 Aszites, Wundhdmatom —: 92
8 2.3,6:7 0 16 Aszites, Schmerzen -:10
Galleleck Abb. 2. Intraoperative Ansicht der massiv po-
lyzystisch vergroferten Leber von unten vor
' Anzahl der Erythrozytenkonzentrate. Durchfiihrung einer Fenestrations-Resektions-
% —/+ = Monate nach Operation. Behandlung.
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tion bei APLD [14]. Die restlichen 5 Patienten (63%) sind bisher
rezidivfrei geblieben. Neben dem oft beeindruckenden kosmeti-
schen Gewinn durch die Operation konnten diese Patienten ins-
besondere auch von den Kompressionssymptomen durch die oft
extreme Hepatomegalie vollstindig befreit werden.

Diskussion

Das APLD, welches Bristowe als erster im Zusammenhang mit
der autosomal dominanten polyzystischen Nephropathie be-
schrieben hat [15], ist eine autosomal dominante Erkrankung, wel-
che sich dem Chirurgen nur selten zeigt, da sie in den meisten Fil-
len asymptomatisch bleibt. Alter und Geschlecht beeinflussen die
Entwicklung eines APLD bei polyzystischem Nierenleiden [2,
16]. Wihrend rund 93% der Patienten mit APLD gleichzeitig ein
polyzystisches Nierenleiden aufweisen [17], zeigen etwa 34—80%
der Patienten mit polyzystischem Nierenleiden einen gleichzeiti-
gen Befall der Leber [2, 18-20]. In unserer Serie war dies bei 7
von 10 Patienten der Fall. Auler Niere und Leber konnen auch
andere Organe (Pankreas, Milz, Prostata, Samenblase, Ovarien)
in etwa 1-3% der Fille von dieser Zystenkrankheit mitbetroffen
sein [17]. In unserer Gruppe trat dieser Befund mit 2 polyzysti-
schen Pankreas und je einem Befall des Mesenteriums und der
Ovarien hiufiger auf. Als wichtiger Nebenbefund findet sich in
etwa 20% ein Hirnbasis-Arterienaneurysma; welches stets durch
eine CT-Angiographie ausgeschlossen werden sollte [17]. Wie
eingangs bereits erwihnt, ist das APLD ein seltenes Krankheits-
bild mit einer Prdvalenz von 0,13-0,16% in groeren Autopsie-
untersuchungen [17, 21]. Allerdings scheint diese Zahl im Zeital-
ter der Dialyse und der Nierentransplantation mit Verlingerung
der Lebenserwartung von Patienten mit polyzystischem Nieren-
leiden grofer zu werden, da diese mit zunehmendem Alter hiufi-
ger ein APLD entwickeln [12]. Es gibt bereits Langzeitstudien,
welche bei Nierentransplantierten mit polyzystischem Nierenlei-
den im weiteren Verlauf eine Privalenz des Leberbefalls von
annihernd 100% aufzeigen [19, 22]. Als Risikofaktoren fiir die
Entwicklung eines APLD bei polyzystischem Nierenleiden gel-
ten das hohere Lebensalter, das weibliche Geschlecht mit voraus-
gegangenen Schwangerschaften (OstrogeneinfluB) sowie das
Ausmal der Nierenfunktionseinschrinkung [16, 18]. In unserer
Studie sind 9 der 10 Patienten weiblichen Geschlechts. AuBer ei-
ner Patientin hatten alle eine oder mehrere vorausgegangene
Schwangerschaften. Es scheint, daB der OstrogeneinfluB einen
giinstigen Effekt auf die Entwicklung einiger histopathologischer
Leberverinderungen ausiibt, wie auch im Falle des APLD ange-
nommen werden muf3 [2]. Das Manifestationsalter des APLD liegt
in unserer Gruppe zwischen 34 und 70 Jahren. Als Symptome tra-
ten der Haufigkeit nach auf: rezidivierende abdominelle Schmerz-
und Drucksensationen (9), eine Zunahme des Bauchumfangs bei
zum Teil grotesker Hepatomegalie (bis ins Becken) (4), Vollege-
fiihl mit Nausea (3), Orthopnoe bzw. Dyspnoe (3), intrazystische
Himorrhagie (2) sowie untere EinfluBstauung mit portaler Hy-
pertonie (2). Akute Komplikationen der Leberzysten sind im Ver-
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gleich zu den Nierenzysten seltener. Ebenso wird die Prognose
der Erkrankung in erster Linie durch den Nierenbefall mit Ent-
wicklung einer Niereninsuffizienz bestimmt. Als Komplikationen
treten Infektionen des Zysteninhaltes sowie des hepatisch be-
dingten Aszites auf, daneben mechanisch bedingte Komplikatio-
nen mit portaler Hypertonie und unter Einflufstauung mit Ent-
wicklung einer Kachexie sowie schlieBlich Zystenruptur oder Zy-
stenhidimorrhagie [2, 8]. In unserer Serie traten als Komplikatio-
nen ein wahrscheinlich punktionsbedingter infizierter Aszites mit
Septikdmie und progredientem Leber-Nieren-Versagen sowie ein
akutes Abdomen bei andmisierender intrazystischer Himorrhagie
auf. Wihrend die CT-Untersuchung zur Darstellung des Leber-
befalls und Festlegung der Resektabilititsgrenzen die Untersu-
chung der Wahl darstellt, eignet sich die MRI-Untersuchung zum
Nachweis einer Blutungskomplikation besser [23].

Beziiglich des chirurgischen Therapieverfahrens gibt es verschie-
dene Ansatzpunkte, die von der einfachen Aspiration [4] iiber Al-
koholinstillation [24, 25], Zystenwandresektion (Zysten-Deroo-
fing) 5, 26], Zystenfenestration [13, 27, 28], Perizystektomie und
formelle Leberresektion [6, 29] bis hin zur Lebertransplantation
[30] reichen. Da in den meisten Fillen die Lebererkrankung lang-
sam fortschreitet, sollten unserer Ansicht nach Klinik und Sym-
ptome fiir die Operationsindikation ausschlaggebend sein. Die
einfache Zystaspiration eignet sich unserer Meinung nach nur zur
voriibergehenden Behandlung vereinzelter groBerer Leberzysten.
Bei der Alkoholinstillation traten in einer Studie von Bean und
Rodan [24] zwar keine Rezidive auf, jedoch wird durch diese Be-
handlung die in den meisten Fillen fiir die Symptomatik verant-
wortliche Leberzystenmasse nicht verkleinert. Eingeschriinkt se-
hen wir auch die Anwendung der Zystenwandresektion, welche
in gewissen ausgesuchten Fillen mit an der Oberfliche liegenden
Zysten bereits laparoskopisch durchgefiihrt werden kann [31]. Da
aber die Indikation auf die Leberoberfliche begrenzt ist, ist die
Moglichkeit einer laparoskopischen Therapie bei Patienten mit
APLD zum jetzigen Zeitpunkt eingeschrinkt. Diesbeziiglich ist
eine weitere Verfeinerung der laparoskopischen Technik an pa-
renchymatdsen Organen nétig. Die Technik der transhepatischen
Fenestration wurde erstmals durch Lin et al. [27] an symptomati-
schen Patienten durchgefiihrt. Obwohl durch diesen Eingriff eine
Besserung der Beschwerden erreicht werden kann, bleibt die Le-

Abb. 3. CT-Aufnah-
me der Patientin Nr. 3
mit Rezidiv der APLD
38 Monate nach dem
Ersteingriff. Der
weiBle Pfeil markiert
die Stelle der Hernia-
tion an der vorderen
Bauchwand durch po-
lyzystisches Leberge-
webe (>). PL = Poly-
zystisches  Leberge-
webe; PN = polyzysti-
sche Niere links.
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bergroBe praktisch identisch, mit einer hohen Rezidivrate von
57% beziiglich Kompressionssymptomen [4, 32]. Um die zystisch
befallene Lebermasse zu reduzieren, fiihrten wir in unserer Serie
das Kombinationsverfahren, bestehend aus Resektion und Fene-
stration des befallenen Lebergewebes, durch. Anfingliche
Schwierigkeiten beziiglich postoperativer Aszitesproduktion [13]
konnten durch den Einsatz von Somatostatin und Aldactone ver-
bessert werden. Bei Verdacht auf ein Galleleck sollte eine Probe-
punktion mit passagerer Drainage durchgefiihrt werden. Norma-
lerweise schlieBen sich Galleleckagen bei freiem Abfluf} tiber die
Gallenwege in kurzer Zeit spontan.

Der Langzeitverlauf unserer Patienten mit Resektion/Fenestrati-
on ist bei 5 Patienten unauffillig. Diese Patienten profitieren so-
wohl im Hinblick auf die durch die APLD hervorgerufenen Kom-
pressionssymptome wie auch in kosmetischer Hinsicht. Im Ge-
gensatz zu Newman [12] und Sanchez [4], welche in ihren Seri-
en nach Resektion/Fenestration kein Rezidiv feststellten, trat in
unserer Serie bei 3 Patienten (37%) nach 13 respektive 22 und 38
Monaten postoperativ ein symptomatisches Rezidiv der APLD
auf. Eine Patientin mufite reoperiert werden. In der Literatur ist
unseres Wissens nach bisher erst ein dhnlicher Fall beschrieben
[14]. Wir miissen annehmen, dafl beim APLD das zystisch befal-
lene Lebergewebe eine grole Regenerationsfihigkeit besitzt, je-
doch wegen der bestehenden Grundkrankheit kein normales, son-
dern wieder polyzystisches Leberregenerat bildet. In fortgeschrit-

tenen Fillen bleibt theoretisch nur die kombinierte Leber-Nieren-
Transplantation als therapeutisches Konzept tibrig. Bisher wurde
nach unserem Wissen nur in einigen wenigen Ausnahmefillen ei-
ne solche bei gleichzeitiger APLD und adulter polyzystischer Nie-
renerkrankung mit dialysepflichtiger terminaler Niereninsuffizi-
enz durchgefiihrt [30]. Wir gehen aber davon aus, daf die Zahl
der Transplantationen durch die zunehmende Uberlebenszeit die-
ser Patienten in Zukunft zunehmen wird.

Zusammenfassend zeigt unsere Serie von 8 Patienten mit APLD
und 9 durchgefiihrten Operationen, da mit der Resektion/Fene-
stration bei APLD in erfahrenen Hénden ein gutes therapeutisches
Verfahren mit geringer Morbiditit und Mortalitit zur Verfiigung
steht. Wir empfehlen deshalb die Durchfiihrung dieses Operati-
onsverfahrens bei symptomatischer APLD. Die Rezidivquote
konnte in unserer Serie im Vergleich zur alleinigen Fenestration
deutlich gesenkt werden (37 versus 57% [4, 32]). Allerdings bleibt
bei dieser Operationstechnik naturgemil zystisch befallenes Le-
bergewebe zuriick, welches, wie unsere Studie zeigt, in rund ei-
nem Drittel der Fille durch Regeneration der Leber rezidiviert.
Eine vollstindige Resektion der Zystenmasse ist ohne Transplan-
tation nie moglich. Bei mechanisch stérendem Befund und zu-
sitzlichen Symptomen sollte aber die kombinierte Resektion-Fe-
nestrations-Therapie erwogen werden, da sie fiir viele Patienten
lingerfristig eine gute Linderung der Symptome iiber einen Zeit-
raum von mehreren Jahren mit sich bringt.
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